
esta enfermedad. De hecho, sólo se han presentado casos pun-
tuales de enfermos con distrofia de Becker que hayan sido tra-
tados con quimioterapia tras desarrollar algún tipo de tumor
(3). Y en ellos no se ha descrito ningún beneficio sobre la
patología muscular. En la distrofia muscular de Duchenne se
ha apreciado que la administración de corticoides suele indu-
cir una reducción de los niveles plasmáticos de CK (7). En la
distrofia de Becker, aunque los datos publicados son más
escasos, parece que el efecto es similar y que se asocia con
una mejoría clínica y analítica (8). Sin embargo, los efectos
secundarios a medio y largo plazo de los corticoides desacon-
sejan su empleo mantenido en este tipo de patología crónica
degenerativa. En Oncología, el empleo de regímenes de qui-
mioterapia especialmente emetógenos, como este que incluye
cisplatino, suele precisar la administración de un tratamiento
de soporte antiemético que incluye, al menos, un antagonista
de los receptores 5-HT3 y un corticoide (9). El paciente que
presentamos recibió dosis altas de corticoides como profilaxis
antiemética: un total de 32 mg de dexametasona a lo largo de
cada uno de los tres ciclos del tratamiento (10). Aunque la
aparente mejoría de los niveles de CK ha coincidido con la
administración de la quimioterapia, los datos de la literatura
apuntan a que lo más probable sea que este efecto se haya
debido a la administración de corticoides (7,8). Esta experien-
cia ayuda a recordar que en pacientes que reciben tratamiento
citostático ciertos efectos pueden no deberse tanto a la propia
quimioterapia como a los fármacos que se administran como
tratamiento de soporte.

A. S. Rubiales, M. L. del Valle, L. A. Flores, S. Hernansanz,
C. Gutiérrez

Servicio de Oncología. Hospital Clínico Universitario. Vallado-
lid
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Insuficiencia respiratoria aguda como
manifestación inicial de esclerosis lateral
amiotrófica

Sr. Director:

La esclerosis lateral amiotrófica (ELA) es una enfermedad
degenerativa caracterizada por la afectación de la motoneurona
espinal que ocasiona atrofia muscular progresiva. Su incidencia
se estima en 1-3 casos/100.000 habitantes/año, siendo más fre-
cuente en varones.

La insuficiencia respiratoria secundaria a enfermedad de
motoneurona suele desarrollarse una vez diagnosticada la enfer-
medad como consecuencia de la progresión natural de la misma
por debilidad de los músculos respiratorios o de forma aguda
desencadenada por una infección respiratoria, siendo excepcional
su presentación como primer síntoma de la enfermedad (1). Des-
cribimos el caso de un paciente que ingresó por fallo respiratorio
agudo secundario a parálisis diafragmática bilateral como prime-
ra manifestación de ELA.

Presentamos el caso de un paciente de 71 años que ingresa
cianótico y con bajo nivel de conciencia. En sus antecedentes
personales destacaba el diagnóstico de hipertensión arterial,
hipercolesterolemia y cardiopatía isquémica asintomática desde
hacía dos años. El paciente refería desde hacia unos seis meses
disnea en decúbito con episodios de disnea paroxística nocturna,
que había aumentado de forma progresiva en los últimos dos
meses, sin otra sintomatología acompañante. La mañana del
ingreso lo encuentra su mujer en la cama con bajo nivel de con-
ciencia, cianótico y no responde a órdenes. En la exploración físi-
ca estaba afebril, normotenso, cianótico y con bajo nivel de con-
ciencia, no presentaba otros datos de afectación neurológica y el
resto de la exploración era normal. La gasometría realizada mos-
traba una hipoxemia severa (PO2 45) e hipercapnia (PCO2 91)
con acidosis respiratoria por lo que fue necesaria la intubación y
ventilación mecánica. La analítica realizada con hemograma,
bioquímica con creatinin fosfoquinasa, aldolasa, magnesio, hor-
monas tiroideas, ANAs, factor reumatoide, proteina C reactiva,
inmunoglobulinas, complementos C3 y C4 fueron normales, ade-
más se descartó intoxicación por fármacos depresores del sistema
nervioso central, metales pesados y tóxicos. La radiografía de
tórax mostraba elevación de ambos diafragmas. El paciente es
desintubado a los pocos días y el estudio respiratorio realizado
mostraba un patrón restrictivo con afectación diafragmática bila-
teral. Las pruebas de función respiratoria acostado mostraban una
disminución de FVC (719, 19%) y FEV1 (520, 18%) con IND
del 91%, estos valores mejoraban sentado y tras ventilación a
presión positiva intermitente, los valores de presión espiratoria
muscular (PEM) eran de 19 (16%) y la presión inspiratoria mus-
cular (PIM) de 10 (14%). La afectación diafragmática fue demos-
trada por fluoroscopia. El paciente fue tratado con  ventilación a
presión positiva intermitente por vía nasal con buena respuesta
clínica. El estudio neurofisiológico de conducción de nervios fré-
nicos fue normal. Tras presentar una mejoría clínica significativa
es dado de alta para continuar estudio ambulatorio y dirigido a la
consulta de neurología. A los 4 meses es visto en la consulta de
neurología donde refiere debilidad en mano derecha. En interro-
gatorio dirigido el paciente relata cuadro de varios meses de evo-
lución de debilidad en manos. En exploración presentaba debili-
dad en ambas manos con leve dificultad en aprensión de objetos,
ligera atrofia de músculos interóseos, reflejos osteotendinosos
vivos y fasciculaciones en extremidades inferiores sin otros
datos. Se solicita estudio neurofisiológico que detecta la presen-
cia de signos de denervación con fasciculaciones y fibrilaciones
en varios músculos de las extremidades compatible con afecta-
ción de motoneurona inferior, las velocidades de conducción eran
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normales, no había bloqueos de la conducción y la estimulación
repetitiva no arrojaba datos de interés. La RMN cervical realiza-
da fue normal. El paciente es diagnosticado de esclerosis lateral
amiotrófica y puesto en tratamiento con riduzole.

El paciente que describimos representa un caso poco fre-
cuente de debut de ELA con insuficiencia respiratoria aguda. La
presentación de ELA como fallo respiratorio agudo es excep-
cional y parece asociarse a pérdida de las motoneuronas del ner-
vio frénico localizadas en la médula espinal (C3-C7) como se
ha demostrado en estudios anatomopatológicos (2,3). En estos
pacientes el cuadro se suele presentar de forma aguda, sin causa
aparente, evolución rápida y con una gravedad que exige venti-
lación mecánica. Los pacientes desarrollan de forma aguda sín-
tomas derivados de la hipoventilación alveolar como hipersom-
nia y retención de anhídrido carbónico; la presencia de
ortopnea, reveladora de hipomovilidad diafragmática, suele ser
un síntoma destacado y  en el examen físico el dato más revela-
dor es la presencia de movimientos paradójicos de la pared
abdominal en inspiración. Llama la atención inicialmente la
presencia de un compromiso respiratorio tan importante en un
paciente sin antecedentes relevantes. En estos casos la ausencia
de patología cardiopulmonar previa,  la normalidad de los estu-
dios iniciales (Rx tórax y EKG) y la rápida mejoría con intuba-
ción, siendo difícil la desconexión, pueden ayudarnos a sospe-
char una causa neurológica como base del trastorno (Tabla I)
(4,5). En estos pacientes con ELA e insuficiencia respiratoria,
los test de función pulmonar típicamente muestran un patrón
restrictivo con hipercapnia, siendo normales las pruebas de
difusión pulmonar. Los métodos más utilizados para evaluar la
función de los músculos respiratorios en estos pacientes son la
capacidad vital y las presiones inspiratorias máximas y espira-
torias máximas que se ven notablemente afectadas; estudios
recientes indican que test de presión nasal inspiratoria puede ser
más sensible para valorar la fuerza muscular inspiratoria en
estos pacientes (6,7). El tratamiento con ventilación a presión
positiva intermitente por vía nasal ha demostrado una mejoría
en la calidad de vida y supervivencia de estos enfermos (8).
Otro tipo de medidas recomendadas serían la vacunación contra
el virus influenza y el neumococo, prevención y tratamiento
agresivo de las infecciones respiratorias, los cambios postura-
les, mantener un estado nutricional adecuado y evitar fármacos
que depriman la función respiratoria (4).  El caso que presenta-
mos ilustra la necesidad de realizar un estudio neurofisiológico
completo, dirigido a descartar una ELA, en todo paciente que
presenta insuficiencia respiratoria no filiada, a pesar de la
ausencia de sintomatología neurológica previa.

E. Rubio Nazábal, P. Álvarez Pérez1, D. Fernández Couto,
M. López Facal, P. Rey del Corral
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Aneurisma inflamatorio de aorta abdominal

Sr. Director:

La mayor incidencia de aneurisma de aorta abdominal (AAA)
se da en varones entre los 55 y 70 años, con una prevalencia del
2-5%. La mayoría son de origen degenerativo, apreciándose cam-
bios ateroescleróticos en su pared con un marcado adelgazamien-
to de la capa media, y localizados en la aorta infrarrenal (1). Los
AAA inflamatorios (AAAI) representan un 3-10% de los AAA.
Su etiología es desconocida, se consideran una variante del aneu-
risma ateroesclerótico caracterizado por la presencia de cambios
inflamatorios y fibróticos en las regiones periaórticas (2). Presen-
tamos un caso de AAAI y destacamos sus diferencias etiopatogé-
nicas, clínicas y terapéuticas con respecto a los AAA degenerati-
vos.

Varón de 73 años fumador, que acudió al servicio de urgen-
cias por dolor en hipocondrio izquierdo irradiado a región lumbar
de 15 días de evolución. En la exploración física destacaba: nor-
motenso, afebril, masa pulsátil no dolorosa en abdomen, dolor a
la palpación en hipocondrio izquierdo, sin signos de peritonismo.
Pulsos pedios positivos bilaterales. En la analítica destacó: creati-
nina 1,9 mg/dl. Hemograma y coagulación normal, excepto fibri-
nógeno 752 mg/dl. EKG y radiografía de tórax normales. TAC
abdominal con contraste: aneurisma de aorta abdominal infrarre-
nal de 6 cm de diámetro con cuello entre 1,5-2 cm de longitud.
Hidronefrosis del riñón izquierdo secundaria a compresión del
uréter por fibrosis perianeurismática (Fig. 1). Se realizó resección
de AAA infrarrenal e interposición de prótesis bifurcada de
dacron vía media, con sutura distal en ambas femorales comunes,
ligadura de arteria femoral común derecha y cierre del cono aórti-
co. El estudio anatomopatológico de la pared aórtica y contenido
del aneurisma demostró material trombótico y tejido fibroadipo-
so con inflamación crónica. La hidronefrosis y la fibrosis periaór-
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CAUSAS NEUROLÓGICAS DE INSUFICIENCIA RESPIRATORIA
AGUDA*

- Enfermedad de neurona motora
- Neuropatía motora y sensitiva hereditaria
- Síndrome de Guillain-Barré
- Polineuropatía desmielinizante inflamatoria crónica
- Polineuropatía del enfermo crítico
- Neuropatía motora multifocal
- Poliomielitis
- Neuritis idiopática del plexo braquial
- Miastenia Gravis 
- Sd de Eaton-Lambert
- Polimiositis
- Déficit de maltasa ácida de comienzo adulto 
- Miopatía mitocondrial 

* Modificada de Hughes et al (5).

TABLA I
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